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Resumo
Justiﬁcativa  e  objetivos:  A  síndrome  de  Goldenhar  é  um  quadro  de  polimalformac¸ão  que  con-
siste em  uma  disostose  craniofacial  que  determina  uma  via  respiratória  difícil  em  até  40%  dos
casos. Nós  descrevemos  um  caso  de  um  recém-nascido  com  síndrome  de  Goldenhar  com  atresia
de esôfago  e  fístula  traqueoesofágica  para  a  qual  foi  feita  cirurgia  de  reparo.
Relato de  caso:  Apresentamos  o  caso  de  um  recém-nascido  de  24  horas  de  vida  com  síndrome
de Goldenhar.  Ele  apresentava  atresia  de  esôfago,  com  fístula  traqueoesofágica  distal.  Decidiu-
-se por  uma  cirurgia  de  emergência  para  reparo.  Ela  foi  feita  sob  sedac¸ão,  intubac¸ão  com
ﬁbrobroncoscópio  distal  à  fístula,  para  limitar  passagem  do  ar  para  o  esôfago  e  possível  distensão
abdominal.  Após  o  reparo  completo  da  atresia  de  esôfago  e  ligadura  da  fístula,  o  paciente  foi
transferido  para  a  unidade  de  terapia  intensiva  e  intubado  com  sedoanalgesia.
Conclusões:  O  achado  de  um  paciente  com  síndrome  de  Goldenhar  e  atresia  de  esôfago  supõe
uma situac¸ão  excepcional  e  um  desaﬁo  para  os  anestesiologistas,  pois  o  manejo  anestésico
depende  da  comorbidade  do  paciente,  do  tipo  de  fístula  traqueoesofágica,  da  prática  hospitalar
habitual e  das  habilidades  do  anestesiologista  responsável,  sendo  que  a  peculiaridade  principal
é manter  uma  ventilac¸ão  pulmonar  adequada  na  presenc¸a  de  uma  comunicac¸ão  entre  a  via
respiratória  e  o  esôfago.  A  intubac¸ão  com  ﬁbrobroncoscópio  distal  à  fístula  resolve  o  manejo
da via  respiratória  provavelmente  difícil  e  limita  a  passagem  de  ar  para  o  esôfago  através  da
fístula.
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Abstract
Background  and  objectives:  Goldenhar’s  syndrome  is  a  polymalformative  condition  consisting
of a  craniofacial  dysostosis  that  determines  difﬁcult  airway  in  up  to  40%  of  cases.  We  described
a case  of  a  newborn  with  Goldenhar’s  syndrome  with  esophageal  atresia  and  tracheoesophageal
ﬁstula who  underwent  repair  surgery.
Case report:  We  report  the  case  of  a  24-hour-old  newborn  with  Goldenhar’s  syndrome.  He  had
esophageal  atresia  with  distal  tracheoesophageal  ﬁstula.  It  was  decided  that  an  emergency
surgery would  be  performed  for  repairing  it.  It  was  carried  out  under  sedation,  intubation  with
ﬁbrobronchoscope  distal  to  the  ﬁstula,  to  limit  the  air  ﬂow  into  the  esophagus,  and  possible
abdominal distension.  Following  complete  repair  of  the  esophageal  atresia  and  ﬁstula  liga-
tion, the  patient  was  transferred  to  the  intensive  care  unit  and  intubated  under  sedation  and
analgesia.
Conclusions:  The  ﬁnding  of  a  patient  with  Goldenhar’s  syndrome  and  esophageal  atresia  assu-
mes an  exceptional  situation  and  a  challenge  for  anesthesiologists,  since  the  anesthetic
management  depends  on  the  patient  comorbidity,  the  type  of  tracheoesophageal  ﬁstula,  the
usual hospital  practice  and  the  skills  of  the  anesthesiologist  in  charge,  with  the  main  peculia-
rity being  maintenance  of  adequate  pulmonary  ventilation  in  the  presence  of  a  communication
between  the  airway  and  the  esophagus.  Intubation  with  ﬁbrobronchoscope  distal  to  the  ﬁstula
deals with  the  management  of  a  probably  difﬁcult  airway  and  limits  the  passage  of  air  to  the
esophagus through  the  ﬁstula.
© 2013  Sociedade  Brasileira  de  Anestesiologia.  Published  by  Elsevier  Editora  Ltda.  All  rights
reserved.
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cipal.  A  colocac¸ão  correta  do  tubo  endotraqueal  (TET)  foi
conﬁrmada  por  capnograﬁa  e  ausculta  pulmonar  e  iniciou-
-se  ventilac¸ão  mecânica  controlada  a  volume  com  volumeIntroduc¸ão
A  síndrome  de  Goldenhar  (SG)  ou  displasia  óculo-aurículo-
-vertebral  foi  primeiramente  descrita  por  Von  Arlt  em  1845.1
Trata-se  de  um  quadro  de  polimalformac¸ão  devido  a  defei-
tos  do  primeiro  e  segundo  arcos  branquiais1 que  consiste
em  uma  disostose  craniofacial,  em  que  se  observam  ano-
malias  oculares  e  nas  vértebras  cervicais,  malformac¸ões
dos  pavilhões  auriculares  e  microtia  unilateral,  assime-
tria  facial,  micrognatia,2 cistos  dermoides  epibulbares1 e
outras  alterac¸ões  da  cavidade  oral,  tais  como  fenda  pala-
tina  e  alterac¸ão lingual.3,4 Embora  a  incidência  de  SG  seja
estimada  em  um  em  cada  5.000  recém-nascidos  vivos,2,4
a  associac¸ão  de  atresia  de  esôfago  (AE)  a  essa  condic¸ão
só  ocorre  em  5%  desses  pacientes1 e  trata-se  de  uma
combinac¸ão  excepcional.
Caso clínico
Apresentamos  um  caso  de  um  recém-nascido  de  24  horas
de  vida  e  peso  de  3,2  kg,  com  microtia  unilateral  esquerda
(ﬁg.  1),  ureterocele  bilateral  e  atresia  de  esôfago  com  fístula
traqueoesofágica  (FTE)  distal.  Decidiu-se  por  uma  cirur-
gia  de  emergência  para  reparo  da  AE  e  fístula  associada.
No  exame  das  vias  respiratórias,  foi  encontrada  microg-
natia  discreta  e  diﬁculdade  de  abertura  da  boca.  Como
exames  complementares  pré-operatórios,  foram  feitos  radi-
ograﬁa  de  tórax  com  sonda  nasogástrica  que  conﬁrmou  o
diagnóstico  (ﬁg.  2),  hemograma,  bioquímica  e  coagulac¸ão,
ecocardiograﬁa  transtorácica  e  eletrocardiograma  e  não
foram  encontradas  alterac¸ões.
F
mNa  sala  de  cirurgia  o  monitoramento  foi  feito  com  pressão
rterial  não  invasiva,  oximetria  de  pulso  (SpO2)  e  eletrocar-
iograma.  Sob  sedac¸ão com  sevoﬂurano  a  2%,  através  de  um
cesso  venoso  por  cateter  epicutâneo  foi  administrada  atro-
ina  0,1  mg  IV  para  reduzir  as  secrec¸ões da  orofaringe  e  10  g
e  fentanila.  Com  o paciente  em  ventilac¸ão  espontânea  o
brobroncoscópio  foi  introduzido  pela  boca  até  encontrar  a
bertura  da  glote  e  inseriu-se  um  tubo  rígido  de  3,5  mm  de
iâmetro,  posicionado  distal  à  FTE  e  perto  da  carina  prin-igura  1  Paciente  com  síndrome  de  Goldenhar  que  apresenta
icrotia  unilateral  esquerda.
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eigura  2  Imagem  radiológica  que  mostra  uma  volta  da  sonda
asogástrica  por  impossibilidade  de  avanc¸o  em  nível  esofágico.
orrente  de  8  ml  kg-1 e  frequência  respiratória  entre  17  e  20.
ara  manter  o  anestésico,  aumentou-se  a  concentrac¸ão  de
evoﬂurano  a  3%  e  administrou-se  1  mg  de  cisatracúrio,  com
oses  de  6  a  9  g  de  fentanila  de  acordo  com  a  necessidade
e  analgésicos.  Durante  a  cirurgia  o  paciente  permaneceu
emodinamicamente  estável  com  frequência  cardíaca  de
40-150  batimentos  por  minuto  e  pressão  arterial  sistólica
ntre  70  e  75  mmHg.  Do  ponto  de  vista  respiratório  manteve
pO2 entre  90-95%  que  surpreendentemente  alcanc¸ou valo-
es  próximos  a  100%  depois  do  reparo  completo  da  atresia
sofágica  e  da  ligadura  da  fístula.  A  durac¸ão da  cirurgia  foi
e  170  minutos  com  administrac¸ão de  40  ml  de  cristaloides
em  a  necessidade  de  transfusão  de  hemoderivados.  Após
 conclusão  do  procedimento  cirúrgico,  ele  foi  transferido
ara  a  unidade  de  cuidados  intensivos  com  sedoanalgesia,
ntubado  e  ventilado  mecanicamente,  sem  intercorrências.
iscussão
lterac¸ões  craniofaciais  na  SG  podem  condicionar  uma  via
espiratória  difícil  (VRD)  em  até  40%  dos  casos,5 princi-
almente  devido  à  combinac¸ão  de  micrognatia,  limitac¸ão
a  mobilizac¸ão  articular  cervical  e  desvio  traqueal.5,6 Isso
onstitui  um  desaﬁo  para  os  anestesiologistas  e  pode
xigir  o  emprego  de  métodos  opcionais  para  a  laringos-
opia  direta  para  garantir  permeabilidade  correta  das
ias  respiratórias,  como  intubac¸ão  com  ﬁbrobroncoscópio,6
so  de  máscara  laríngea  LMA4 e  também  traqueostomia
om  intubac¸ão  retrógrada.4,5 Recomenda-se  a  avaliac¸ão
adiológica  mandibular  e  craniocervical  antes  dos  procedi-
entos  cirúrgicos  programados.7 Devem-se  descartar  outras
ondic¸ões  médicas  associadas  com  essa  síndrome,  como  ano-
alias  cardíacas,  traqueoesofágicas,  geniturinário  e  atraso
ental.1,2
A  AE,  com  ou  sem  FTE,  representa  a  anomalia  congê-
ita  de  esôfago  mais  comum,  com  incidência  que  varia  entre
m  em  2.500-4.500  recém-nascidos  vivos.2 A  classiﬁcac¸ão  da
E  é  determinada  pela  localizac¸ão  da  atresia  e  a  presenc¸a
u  ausência  de  FTE  associada.  Foram  descritos  cinco  tipos
istintos,  de  modo  que  a  AE  com  fístula  distal  supõe  85%
C
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os  casos.8 O  diagnóstico  de  AE  é  conﬁrmado  pela  impos-
ibilidade  de  fazer  uma  sonda  nasogástrica  avanc¸ar até  o
stômago,  secrec¸ões  orais  abundantes  e  tosse  ou  episódios
e  cianose  após  ingestão  alimentar.8 Uma  radiograﬁa  de
órax  com  uma  sonda  nasogástrica  ou  orogástrica  pode  con-
rmar  o  diagnóstico.8 Embora  Thomas  Gibson  tenha  descrito
 AE  associada  a FTE  em  1697,  somente  em  1941  Cameron
aight  fez  a  primeira  correc¸ão  cirúrgica  desse  problema.9
 cirurgia  para  reparo  da  AE  e  FTE  apresenta  implicac¸ões
nestésicas  importantes10 e  é  um  desaﬁo  para  os  anestesio-
ogistas.  Muitas  vezes,  os  recém-nascidos  podem  apresentar
oenc¸as  respiratórias  e  malformac¸ões  cardíacas  associadas
ue,  com  peso  inferior  a  2  kg,  representam  fatores  de  risco
ara  a  mortalidade  pós-operatória  e  devem  ser  avaliados  no
ré-operatório.10,11
A  principal  característica  do  manejo  anestésico  nessa
irurgia  é  a  manutenc¸ão  de  uma  ventilac¸ão  pulmonar
dequada  na  presenc¸a de  uma  comunicac¸ão  entre  a  via
espiratória  e  o  esôfago.  Podem  ocorrer  episódios  de
essaturac¸ão  durante  a  induc¸ão e  manutenc¸ão  da  aneste-
ia.  Por  outro  lado,  uma  toracotomia  pode  determinar  a
presentac¸ão  de  alterac¸ões  hemodinâmicas  e  respiratórias  e
anutenc¸ão  de  um  nível  adequado  de  analgesia.10 O  manejo
nestésico  depende  de  comorbidade  do  paciente,  do  tipo
e  AE  com  ou  sem  FTE,  da  prática  hospitalar  habitual  e  das
abilidades  do  anestesiologista  responsável.
Os  recém-nascidos  com  FTE  estão  em  maior  risco  de  dis-
ensão  gástrica  com  risco  potencial  de  pneumoperitôneo11
ue  pode  aumentar  com  a introduc¸ão  de  ventilac¸ão  mecâ-
ica  com  pressão  positiva.  Durante  o  reparo  da  FTE  há  várias
pc¸ões  para  a  manutenc¸ão  da  ventilac¸ão  mecânica,  como  a
ntubac¸ão  seletiva  brônquica  esquerda,11 em  que  se  assume
 risco  de  atelectasias,  e  intubac¸ão  com  colocac¸ão  de  TET
istal  à  fístula  guiada  por  ﬁbrobroncoscópio,  a  técnica  usada
este  caso.11 Ambas  as  formas  de  colocac¸ão  de  TET  exigem
m  acompanhamento  rigoroso  pelo  anestesiologista  respon-
ável,  a  ﬁm  de  detectar  um  mau  posicionamento  durante  o
rocedimento.  Outra  técnica  que  poderia  ser  usada  é  a  oclu-
ão  da  fístula  com  um  cateter  de  Fogarty  até  sua  ligadura
ompleta.12
Recomenda-se  a  manutenc¸ão  de  uma  ventilac¸ão  espon-
ânea  por  induc¸ão de  inalac¸ão sem  bloqueio  neuromuscular
em  ventilac¸ão  de  pressão  positiva  até  a colocac¸ão  cor-
eta  do  TET  distal  à  fístula8 para  evitar  hiperinsuﬂac¸ão
ástrica.  Outros  autores  recomendam  a manutenc¸ão  da
entilac¸ão  espontânea  até  o  fechamento  completo  da  fístula
ara  minimizar  a  distensão  gástrica  associada  à  ventilac¸ão
om  pressão  positiva.  Alguns  anestesiologistas  recomen-
am  até  uma  gastrostomia  antes  da  induc¸ão da  anestesia
ara  descomprimir  o  estômago  e  melhorar  a  ventilac¸ão
ecânica.11,12
No  caso  da  SG,  o  achado  de  uma  VRD  associada  a  FTE  pode
omprometer  gravemente  a  oxigenac¸ão  nesses  pacientes
urante  a induc¸ão anestésica,  o  que  aumentando  signiﬁca-
ivamente  o  risco  de  complicac¸ões  respiratórias,  que  já  é
levado  devido  ao  procedimento  cirúrgico  em  si.onﬂitos de interesse
s  autores  declaram  não  haver  conﬂitos  de  interesse.
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